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Ozet

Psodomiksoma peritonei, basta apendiks kaynakli olmak tizere ¢esitli miisinéz tii-
mérlerin peritona yayihmi sonucu gelisen bir tablodur. Preoperatif tanisi zordur.
Tedavide farkl yaklasimlar olmakla birlikte yeni yaklagimlarla artik kiir saglanabil-
mektedir. Bu calismada malign apendiks miisinéz tiimére bagh gelisen psédomik-

soma peritoneili bir hasta literatiir bilgileri esliginde degerlendirildi.
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Abstract

Most cases of pseudomyxoma peritonei are caused by appendiceal musinous tu-
mor. It is diagnosis remains challencing to most clinicians. There is still some de-
bate about treatment. New treatment methods can achieve satisfactory results in
patients with PMP. In this report, we present a case with pseudomyxoma peritonei

origin from appendix mucinous tumor.
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Giris

Apendiks miisindz tiimord, tim apendektomilerden sonra ancak
% 0,2-0,3’tinde goriilen nadir bir hastaliktir.[1,2] Psédomiksoma
peritonei [PMP] tablosu ise misindz tiimérlerin perforasyonu so-
nucu, yogun misin icerikli peritoneal implantlar ve asit olusu-
muyla karakterize bir tablodur. Benign veya malign miisinéz ti-
morler tarafindan olusturulabilir. [3]. Bu calismada malign apen-
diks mukoseline bagli PMP tanisi konulan bir olgu, literatir bilgi-
leri esliginde gbzden gecirildi.

Olgu Sunumu

Altmisbes yasinda erkek hasta birka¢ aydir var olan karin agri-
si, karinda siskinlik, son 3-4 giindiir ise siddetlenen bulanti ve
kusma sikayetleri ile basvurdu. Hikayesinde son 2 ayda 6nem-
li miktarda kilo kaybi oldugu 6grenildi. Yapilan fizik muayenesin-
de karinda yaygin distansiyon, tim kadranlarda yaygin hassasi-
yet, defans ve rebound saptandi. Batin kadranlarinin perkiisyo-
nunda karin icinde asiti diistindliren matite tespit edildi. Barsak
sesleri hipoaktif idi. Laboratuar incelemelerinde I6kosit seviye-
si 17.000 mg/dl saptandi. Ayakta direkt batin grafi incelemesin-
de ince barsaga ait, hava sivi seviyeleri gosteren dilate anslar
goruldu. Olgu akut batin, ileus 6n tanilariyla acil sartlarda ope-
rasyona alindi.

Orta hat kesisiyle yapilan laparotomide her iki diafragmatik
alan, pelvik bolge, mide cevresi, kolon mezosu ve daha az ola-
rak ta ince barsak mezo yiizeyleri dahil olmak tizere tim periton-
da yaygin sari renkli jel6z yapida lezyonlar, omentumda miisi-
noz yapida kalinlasma [omental kek], cekum duvarinda ileum li-
menini daraltmis cepecevre kalinlasma, apendikste perforasyon
ve yaygin asit izlendi. Terminal ileumdan proksimale dogru ince
barsak anslarinda dilatasyon gorildi. Olguda patolojinin perfo-
re apendiks timdriine bagli psédomiksoma peritonei tablosu ol-
dugu disiinilerek sag hemikolektomi, omentektomi, lokalize pe-
riton rezeksiyonlari uygulandi. Tim miisindz lezyon odaklari ¢i-
kariimaya caligildi ama teknik olarak basarilamad.. ileotrasver-
sostomi yapilarak operasyon sonlandirildi. Takibinde 4. giin evi-
serasyon gelisen hastada lavaj sirasinda anastamozda minimal
acilma saptanarak olguya anastamoz bélgesini iceren loop ile-
okolostomi uygulandi. Daha sonrasinda genel durumu diizelen
hasta medikal onkolojiye yoénlendirildi. Operasyonda alinan ma-
teryallerin patolojik incelemesi sonucu tani apendiksin miisindz
adenokarsinomu olarak belirtildi.

Tartisma

Apendiks mukoseli ilk kez 1842’de Rokitensky tarafindan tanim-
landi. 1901 de Fraenkel ilk kez apendiks mukoseline bagli PMPyi
tanimladi[4]. 1940 yilinda Woodruff ve Mcdonald apendiks mu-
koselini benign ve malign olarak siniflandirdi[5]. Apendiks muko-
selli hastalarin ancak % 11-20’sinde malign dejenerasyon gori-
ltir.[6] Apendiks mukoselinde kolorektal kanserlerin aksine lenf
nodu veya karaciger metastazi sik degildir[7]. Fakat tumor bi-
ylimesine bagh limen obstriiksiyonu sonucu apendiks perforas-
yonuna yol acabilir. [6,8].

Psédomiksoma peritonei kadinlarda erkeklere gére 4 kat daha
sik goriilmektedir[3]. Onceleri PMP’lerin biyik cogunlugunun
overden kaynaklandigi disunilse de imminhistokimyasal boya-
larin daha sik kullaniimasi ve molekiiler genetik calismalarin ya-
pilmasiyla, over tutulumunun genellikle apendiks tutulumuna se-
konder gerceklestigini gostermistir[9,10]. Psddomiksoma peri-
tonei tablosu siklikla apendiks tiimorlerine bagh olarak gortl-
mekle beraber, over, kolon, rektum, mesane pankreas, safra ke-
sesi, meme ve akciger kaynaklida olabilir{3,11].

Apendiks misinéz timori, apendiks limenini obstriikte ederek
riptire sebep olur. Ruptir sonrasi miisindz icerik peritoneal ala-
na dogru yayllmaya baslar. Retroperitoneal apendiksi bulunan
olgularda yayilim retroperitoneal alana dogru olabilir. Bu yayi-
m aylar ve yillar icinde hicbir belirti vermeyebilir. Yayihm basta
bolgesel olmakla birlikte zamanla tiim peritonda gorilir. Perito-
neal yayilim o6zellikle stazin belirgin oldugu Douglas boslugu ya
da parakolik alanlara, anteropilorik alan, duodenojejunal bileske,
ileocekal alan, rektosigmoid alan gibi disuk intestinal motilite-
li alanlara, travma veya cerrahi sonrasi olusan skar ve adezyon-
lara, peritoneal sivi absorbsiyonu yapilan diafragmatik alanlara
olma egilimindedir. ince barsak gibi hareketli organlarda ise tii-
mor implantasyonu azdir{8,9].

Ronnett ve ark. PMP tablosunu t¢ sinifa ayirmislardir. Disse-
mine peritoneal adenomisinozis, peritoneal miisinozis karsino-
matozis ve intermediate 6zellikte peritoneal misinozis karsino-
matozistir[11]. Dissemine peritoneal adenomiisinozis, peritonda
baz alanlarda yogun mdsin icerikli, disik mitotik aktivite gos-
teren, az sayida sitolojik atipi iceren musindz epiteli bulundu-
ran lezyonlarla karakterizedir. Bu tip peritoneal adenomiisino-
zisler genellikle misinéz adenomlar tarafindan olusur ve iyi se-
yirlidir. Peritoneal miisinozis karsinomatozis ise peritonda daha
genis alanlarda, daha yogun miisin icerikli, karsinomanin histo-
lojik 6zeliklerini gdsteren miisindz epiteli bulunduran lezyonlar-
la karakterizedir. Bu tip misinozis karsinomatozisler ise genel-
likle miisinéz adenokanser sonrasi gelisir ve kotii seyirlidir. in-
termediate ozellikte peritoneal karsinomatozis ise genel olarak
dissemine peritoneal adenomiisinozisin 6zelliklerini géstermek-
le birlikte fokal alanlarda iyi diferansiye karsinom odaklari ice-
rir[12]. Bizim olgumuz, peritonda ¢ok yaygin yayilhimli, yogun mi-
sin icerikli lezyonlar izlenmesi ve patolojik incelemede bu lezyon-
larin karsinomla uyumlu histopatolojik 6zellikler tasimasi sebe-
biyle yukarida ki tanimlamaya gére peritoneal misinozis karsi-
nomatozis olarak tanimlanmistir.

Klinik olarak apendiks miisinéz timorlerinin biylk cogunlugu
asemptomatik olmakla birlikte psédomiksoma peritonei tablo-
su gelisen olgularda siklikla karin agrisi ve karinda siskinlik, ka-
rin cevresinde artma, daha az olarak ta bulanti, kusma, kilo kay-
br gibi nonspesifik semptomlarla ortaya ¢ikar[9]. Sunulan olgu-
muzunda literatiirle uyumlu olarak karin cevresinin gittikce bii-
yldugiinun ifadesi olan; elbiselerin gittikce dar gelmesi, karinda
siskinlik ve gerginlik hikayeside mevcuttu. Ozellikle erkeklerde
yeni ortaya c¢ikan inguinal herni ile, kadinlarda ise overyal kitle
ile kendini gosterebilir. ilerlemis olgularda fistiil, intestinal yapi-
siklik ve obstriiksiyonlar ortaya cikabilir[10]. Obstriiksiyonlar bi-
zim olgumuzda da oldugu gibi yapisiklik disinda, direkt olarak tii-
moriin limeni tikamasina bagli da olabilir.

Tanida ultrasonografi ve bilgisayarli tomografi faydali olabilir.
Bu radyolojik goriintiileme yontemlerinin ortak 6zelligi, olgular-
daki asit, peritoneal implantlar ve primer timori gosterebilme-
leridir[9]. Fakat bizim olgumuzda da oldugu gibi hastalarin bii-
yiik cogunlugu acil sebeplerle basvurdugu icin tani genellikle la-
parotomi sirasinda konulmaktadir[10].

Tedavide degisik yaklasimlar mevcuttur. Onceleri tedavide tek-
rarlayan cerrahilerle de-bulking dnerilmistir. Bu yaklagimla has-
talar tekrar tekrar opere edilerek gelisen timor odaklarinin ¢i-
karilmasi planlanmistir. Fakat bu yaklasim kesin tedavi sagla-
maz ve geride siirekli olarak timdor kahr. Buna bagl olarak re-
kirrensler siktir. Tekrarlayan cerrahilere bagh olarak fibrozis
gelisimi, barsak yaralanmasi ya da fistil gelismesi gibi komp-
likasyonlar siktir[8]. Gough ve ak.lari, genel kabul gérmese de
bazi arastirmacilarin tek basina sistemik kemoterapiyi digerle-
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rinin de radyoterapinin kullanilabilecegini bilmislerdir{7]. Psédo-
miksoma peritoneide ki son giincel yaklasim ise Sugarbaker ve
ark. tarafindan yapilmaya baslanan sitorediiktif cerrahi ve isitil-
mis intraperitoneal kemoterapi uygulamasidir[3,7,13]. Bu teda-
viye intravenoz sistemik kemoterapi eklenebilir. Sistemik kemo-
terapide amacli siklikla mitomisin C, 5-florourasil, I6koverin ve
irinotekan kullanilabilir[14]. Sitorediktif cerrahide hedef etkile-
nen tiim periton yiizeylerinin ¢ikarilmasidir. Bunu icin bazi olgu-
larda dalak, mide, kolon gibi intraabdominal organ rezeksiyonla-
ri gerekebilir[15]. Isitilmis intraperitoneal yiiksek doz kemotera-
pi ile [41-42 C'de Mitomisin C], yan etki sebebiyle sistemik ke-
moterapi ile verilemeyecek kadar yiiksek dozun, isitiimak sure-
tiyle penetrasyon kabiliyeti ve etkisi de arttirilarak hastaya veri-
lerek rezidii timoriin yok edilmesi amaglanmaktadir. Bu kombi-
ne tedavi yaklasimlari ile sagkalimin uzatilabilecegini, bazi olgu-
larda kiir saglanabildigini bildirmislerdir[8]. Bu ydontemde morbi-
dite % 20-50, mortalite % 1-10’dur[16].

Gecmiste uygulanan de-bulking operasyonlariyla 5 ve 10 yillk
sagkalim oranlari sirasiyla % 50-80 ve % 10-32[17,18] iken ge-
nis sitoreduktif cerrahi ve intraperitoneal isitilmis kemoterapi
ile bu oranlar 5 ve 10 yil icin % 52-97, % 60-80’e kadar ¢ikmis-
tir[18]. Olim genellikle metastazlar sebebiyle degil, yaygin asit
ve intraperitoneal lezyonlara bagl gelisen artmig intraabdomi-
nal basing, buna bagli torasik ve vaskiiler kompartmanlarda ba-
sing artisi, batin ici organlarin kompresyonu ve intestinal obs-
triksiyonlar sebebiyle olur[19].

Sonug olarak apendiks miisinéz tiiméri ve buna bagh psédomik-
soma peritonei nadir karsilasilan bir hastaliktir. Bu hastalar sik-
likla tanisal laparotomi sirasinda taninir. Tedavide etkilenen tim
peritoneal lezyonlar ¢ikariimal ve hastaya isitilmis intraperito-
neal kemoterapi uygulanmalidir.

Cikar Cakismasi ve Finansman Beyani
Bu calismada cikar cakismasi ve finansman destek alindigi be-
yan edilmemistir.
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